Fiebre mediterránea familiar. Presentación de un caso. Revisión literatura española by Buades Reinés, Joan
Casos Clínicos 
Fiebre 
mediterránea 
familiar. 
Presentación de 
un caso. Revisión 
literatura española 
J . B u a d e s Reines 
Fiebre mediterránea familiar. 
Presentación de un caso 
La f i eb re m e d i t e r r á n e a fami l ia r (FMF) 
es una e n t i d a d p a t o l ó g i c a d e e t io log ía 
y p a t o g e n i a no ac la radas , que se ca -
racter iza p o r a c c e s o s recu r ren tes de 
f i e b r e , d o l o r e i n f l amac ión d e una o 
var ias s e r o s a s , s i e n d o el p e r i t o n e o la 
m á s f r e c u e n t e m e n t e a f e c t a d a . M a n i -
f e s t á n d o s e c o n d o l o r a b d o m i n a l , d o -
lor t o r á c i c o , d o l o r ar t icu lar y en m e n o r 
cuant ía l es iones c u t á n e a s . Los e p i s o -
d i o s s o n a u t o l i m i t a d o s , no p r e s e n t a n -
d o m o l e s t i a s en los p e r í o d o s in te rc r í t i -
c o s , i n i c i ándose en la mayo r ía de los 
c a s o s en la j u v e n t u d . El m o t i v o de 
d icha pub l i cac i ón es el haber d i a g n o s -
t i c a d o un c a s o d e FMF que a c o n t i n u a -
c i ón p r e s e n t a m o s . 
C A S O CLÍNICO: M . S . B . M u j e r de 6 4 
a ñ o s , d e d e s c e n d e n c i a j ud ía , en c u y o s 
a n t e c e d e n t e s fami l i a res d e s t a c a p a -
dre m u e r t o a los 2 8 a ñ o s p o r p r o c e s o 
i n f e c c i o s o , m a d r e 9 0 a ñ o s , ac tua l -
m e n t e v i v a , que re f ie re e p i s o d i o s de 
d o l o r a b d o m i n a l y f i eb re d e s d e la j u -
v e n t u d . Una h e r m a n a d e 6 8 a ñ o s s in 
a n t e c e d e n t e s de in te rés . 
A los 2 1 a ñ o s e m p e z ó c o n cr is is de 
J. Médico Adjunto. Departamento de 
Medicina Interna (Dr. B. Cabrer Barbosa) 
Hospital General «Virgen de Lluc». Palma de 
Mallorca. 
f i eb re de 2 4 ho ras de d u r a c i ó n , a c o m -
pañadas de d o l o r a b d o m i n a l m á s loca-
l izado en h i p o c o n d r i o i zqdo . y d o l o r 
t o r á c i c o . Es tos e p i s o d i o s se repe t ían 
c o n una f recuenc ia de 2 a 3 s e m a n a s , 
c e d i e n d o e s p o n t á n e a m e n t e . Había 
s i do in te rven ida a los 2 2 a ñ o s d e 
apend i c i t i s , a los 3 4 a ñ o s se le p r a c t i -
có c o l e c i s t e c t o m í a y a los 3 6 ova r i ec -
t o m i z a d a , p e r s i s t i e n d o la c l ín ica an te -
r i o r m e n t e m e n c i o n a d a , t r as las in ter -
v e n c i o n e s . 
Exp lo rac ión : T . A . 1 2 / 8 . T . a 3 6 , 5 ° C. 
A . Ca rd io r resp i ra to r i a : n o r m a l . A b d o -
m e n : b l a n d o y dep res ib l e c o n c i ca t r i -
ces d e l a p a r o t o m í a . 
Ana l í t i ca : H e m o g r a m a c o m p l e t o nor -
m a l . V e l o c i d a d de s e d i m e n t a c i ó n 
3 0 / 5 5 . índ ice d e p r o t r o m b i n a , p la -
q u e t a s , f i b r i n ó g e n o , u rea , g l u c e m i a , 
c rea t in ina , i o n e s , b i l i r rub ina , F.A. , 
G a m m a G T , C o l e s t e r o l , T r i g l i c é r i d o s , 
A . ú r i co , p r o t e i n o g r a m a , I n m u n o g l o -
bu l inas , Co r t i so l P l asmá t i co n o r m a l . 
Fac to r r e u m a t o i d e ( - ) . A n t i c u e r p o s 
A n t i n u c l e a r e s ( - ) . Or ina c o m p l e t a y 
s e d i m e n t o n o r m a l . Por f i r inas ( - ) . Es-
t u d i o del c o m p l e m e n t o y C r i og lobu l i -
nas ( - ) . 
R.X. d e t ó r a x : N o r m a l . R.X. A b d o m e n 
s i m p l e : N o r m a l . 
Ecograf ía A b d o m i n a l : N o r m a l . 
ECG y Ho l te r ca rd íaco : N o r m a l . 
D ISCUSIÓN: La FMF es un t r a s t o r n o 
he red i t a r i o , a u t o s ó m i c o r e c e s i v o , 
d e s c r i t o en d e t e r m i n a d o s g r u p o s é t n i -
c o s : j ud íos se fa rd i t as , askhenaz i s , ar-
m e n i o s y á rabes de l área o r ien ta l . 
S iega l 1 en 1 9 4 5 pub l i có el p r i m e r es -
t u d i o s o b r e es ta e n t i d a d , que d e n o m i -
nó Per i ton i t i s Paroxís t ica Ben igna y la 
d i f e renc ió c o m o una nueva e n f e r m e -
d a d . R e i m a n 2 en 1 9 4 8 - 4 9 p resen ta 
una ser ie de c a s o s de e n f e r m e d a d p e -
r iód ica . P o s t e r i o r m e n t e a u t o r e s f r a n -
c e s e s , e s p e c i a l m e n t e M a m o u 3 , Ca tan 
y S igu ie r 4 d e s c r i b e n las m a n i f e s t a c i o -
nes ne f r o l óg i cas d e es ta e n t i d a d . Pero 
s o n Soha r y C o i s . 5 qu ienes pub l i can 
en 1 9 6 7 la casu ís t i ca m á s e x t e n s a , 
4 7 0 c a s o s , en d o n d e de una mane ra 
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clara f i jan los c o n c e p t o s m á s i m p o r -
t a n t e s de es ta e n t i d a d . 
En España , es ta e n f e r m e d a d ha s i d o 
desc r i t a r e c i e n t e m e n t e . En la rev i s ión 
que h e m o s rea l izado la p r ime ra pub l i -
cac ión e n c o n t r a d a c o r r e s p o n d e a Ca l -
v o 6 en 1 9 6 2 y p o s t e r i o r m e n t e B o t e l l a 7 
en 1 9 6 5 . D e s d e e n t o n c e s han apa re -
c i d o pub l i cac i ones a is ladas , la d e 
A b a d A l o n s o 8 en 1 9 7 3 , S i s o 9 en 
1 9 7 7 , M u ñ o z 1 0 en 1 9 7 9 , C u e v a s 1 1 en 
1 9 8 0 . En n u e s t r o m e d i o en 1 9 7 9 y 
1 9 8 2 ( B u a d e s 1 2 1 3 ) p u b l i c a m o s unas 
c o l a b o r a c i o n e s s o b r e la FMF al haber 
d i a g n o s t i c a d o va r i os c a s o s en nues t ra 
is la. En 1 9 8 1 D a l m a u 1 4 pub l ica una 
rev i s ión d e 15 c a s o s t o d o s e l los p r o -
c e d e n t e s de fami l i as d e o r i gen ma l lo r -
qu ín . En 1 9 8 2 Ranero D í a z 1 5 pub l i ca 
t r e s c a s o s d e una m i s m a fami l ia a fec -
t o s de FMF c o n a m i l o i d o s i s rena l . En 
1 9 8 5 M o n t a l b á n 1 6 d e s c r i b e un n u e v o 
c a s o , rea l izando la p rueba d i a g n ó s t i c a 
d e p r o v o c a c i ó n c o n M e t a r a m i n o l y es 
V i v a n c o s 1 7 en el m i s m o año qu ien des -
cr ibe la máx ima casuíst ica publ icada 
c o n 16 c a s o s . 
Se han d e s c r i t o en es ta e n t i d a d d o s 
f e n o t i p o s . 5 En el f e n o t i p o I, que es la 
va r ian te m á s c o m ú n , se carac te r iza 
p o r a t a q u e s d e f i eb re y se ros i t i s , d e s -
c r i b i é n d o s e o c a s i o n a l m e n t e la a m i l o i -
d o s i s . En el f e n o t i p o I I , la a m i l o i d o s i s 
es la p r ime ra o ún ica m a n i f e s t a c i ó n 
de la e n f e r m e d a d . S o b r e su e t i o p a t o -
genia se han d e s c r i t o mú l t i p l es a g e n -
t e s causa les , p e r o , t r as los ú l t i m o s 
t r a b a j o s p u b l i c a d o s po r M a t z n e r , 1 8 1 9 
o b j e t i v ó en e s t o s pac ien tes una d i s m i -
nuc ión de la a c t i v i d a d del Inh ib ido r del 
C 5 a en el l íqu ido pe r i t onea l y en el 
l íqu ido ar t icu lar . Y d a d o que el C 5 a es 
un p o t e n t e m e d i a d o r de la i n f l ama-
c i ó n , cabe pensa r que la de f i c ienc ia 
del i nh ib ido r del C 5 a p u e d e t ene r un 
pape l i m p o r t a n t e en la p a t o g e n i a d e 
la F M F 2 0 . 
Para el d i a g n ó s t i c o de d icha e n f e r m e -
d a d se ex ige una ser ie d e c r i t e r i os clí-
n i cos y para e l lo , se han e l a b o r a d o 
una ser ie d e s i g n o s m a y o r e s : 1-Fie-
b r e , 2 - D o l o r a b d o m i n a l , 3 - D o l o r t o r á -
c i c o , 4 - D o l o r ar t icu lar , 5 - L e s i o n e s c u -
t á n e a s y una ser ie d e s i g n o s m e n o r e s : 
a) V e l o c i d a d d e s e d i m e n t a c i ó n e leva -
da , b) L e u c o c i t o s i s , c) F i b r i n ó g e n o s é -
r ico e l e v a d o . Ex i g imos t r e s c r i t e r i os 
m a y o r e s y un c r i te r io m e n o r , ta l c o m o 
p r e s e n t a b a es ta pac ien te . A d e m á s d e 
una h is to r ia fami l ia r p o s i t i v a y / o la 
p resenc ia de a m i l o i d o s i s . 
B a r a k a t 2 1 en 1 9 8 4 p u b l i c ó una p rueba 
d e p r o v o c a c i ó n d i a g n ó s t i c a c o n M e t a -
r a m i n o l , que c o n s i s t e en a d m i n i s t r a r 
1 0 m g r s . d e M e t a r a m i n o l en 4 ho ras 
en sue ro f i s i o l ó g i c o d e s e n c a d e n á n d o -
se un a taque t í p i co en los c a s o s a fec -
t o s de FMF. 
El d i a g n ó s t i c o d i fe renc ia l se real izará 
c o n los c u a d r o s d e a p e n d i c i t i s , c o l e -
c i s t i t i s , u l cus , pe l v i pe r i t on i t i s , por f i r ia 
aguda i n t e r m i t e n t e , panc rea t i t i s e 
i l ios a b d o m i n a l e s , así c o m o c o n cua -
d r o s de d o l o r t o r á c i c o y d o l o r a r t i c u -
lar. Pero si t e n e m o s en cuen ta que la 
mayo r ía de las v e c e s se t ra ta d e p a -
c ien tes j ó v e n e s , d e o r í genes j u d í o s , 
que p r e s e n t a b a n c u a d r o d e d o l o r a b -
d o m i n a l , f i eb re y d o l o r t o r á c i c o , as í 
c o m o d o l o r ar t icu lar , el d i a g n ó s t i c o 
c l ín ico de FMF t i ene que t e n e r s e p r e -
s e n t e , p u d i e n d o c o r r o b o r a r s e c o n la 
p rueba d i agnós t i ca del M e t a r a m i n o l . 
El t r a t a m i e n t o de e s t o s pac i en tes ya 
d e s d e las p r i m e r a s p u b l i c a c i o n e s d e 
M a m o u 3 , es a d m i n i s t r a n d o Co lch i c ina . 
Las d o s i s s o n g e n e r a l m e n t e d e 1 a 3 
c o m p . / d i a r i o s s e g ú n p rec i se el p a -
c i e n t e , a c t u a n d o d e m a n e r a p ro f i l á c t i -
ca , d i s m i n u y e n d o la f r ecuenc ia d e los 
a c c e s o s d e d o l o r o su i n t e n s i d a d . 
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